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Problemas actuales de la fibrosis intersticial difusa

de los pulmones”’

Por el Dr.:

Desde el afio 1944 en que se publico
¢l primer reporte sobre 3 adultos obser-
cdos durante los afios 1931-1933 por
Hamman y Rich. aparecicron en la lite-
ralura, primero escasos, recientemente
mis v mas numerosos, articulos referen-
tes a la enfermedad deserita como [ibro-
sis pulmonar intersticial difusa progre-
siva. Al comienzo los articulos tenian
principalmente ¢l caricter de reportes
de casos clinicos v radiolégicos y des
cribian las alteraciones anatomopatold-
sicas, mis tarde la atencidn se ha venido
enfocando hacia la etiologia y las posi-
bilidades de tratamiento.  Aunqgue la
evolucién cliniea de los casos originales
de Hamman y Rich fue ripida y termi-
né con la muerte de modo que la en-
fermedad fue considerada como aguda,
ez realmente una enfermedad de eurso
c1onico,

Los primeros articulos veportavon ca-
so¢ de adultos. pero no tardé mucho
tiempo para gque la misma enfermedail
fuera ohservada en nifes.  El primer
caso de nuestra cliniea fue diagnostica-
do en 1933 en un nifio de 11 afios que
nos fue remitido por sospechas de car-
diopatia.  Habia tenido sintomas du-

i*1 Presemtado al Symposio “de guocstioni
s Physiologiae et Pathophysiologiae systema-
tis respirstorii infantum”™ celebrado en Praga,
wepliembre de 1961, Versién en espaiol del
1. E. Alemin.

i**y  Profesor de la Segunda Clinica de Ni.
fios ¢ Institute de Investigaciones sobre ¢l desa-
rrollo del nifio. Facultad de Pediatria de Praga,

J. Houstest" "

rante algunos afies.  Los hallazgos pa.
tolégicos revelaron fibrosis pulmonar
intersticial difusa tipica, Hasta ahora
la enfermedad ¢z considerada por la
mayoria de los autores come una enti-

dad clinica.

Los hallazgos morfolégicos, tanto ma-
cro como microseipicos, son import
tes para el diagnéstico.  Existen varios
aspectos macroscopicos tipicos:

Peso pulmonar elevado.

Superficic pulmonar lisa v de color
rojo-parduzco oscuro,

De conzistencia dura y como de cau-
cho. con cantidad minima de aire.

La superficie del corte de color gris
rosado v aspecto carnoso.

Hiperplasia de los ganglios linfitico=

Los hallazgos microseapicos se pueden
resumir del modo siguiente:

Tipo inusual de inflamacién,

Los alvéolos estin tapizados de un
epitelio cuboidal.

Fibrosis intersticial difusa,

Edema y exudado fibrinoso inflama-
torig de los tabigues alveolares.

Presemeia e cosinafilos en el 1ejido
intersticial.

Formacion de membranas hialinas en
los alvéolos.

Enfisema hronguialar,



Destruecién de alvéolos.

Linfangitis obliterans.

Endarteritizs v endoflehitis producti-

vas,

La evolucion clinica se caracteriza por
tos. disnea de esfuerzo, pérdida de peso.
mas tarde, disnea alin en reposo, ciano-
iz, dedos en palillo de tambor y, final-
mente, insuficiencia cardiaca. Los sig-
nos precoces mas frecuentes en nuestros
pacientes fueron: tos v pérdida de peso.
iFiz. 11.

Mucoviscidosis.

Colagenosis.

Enfermedad de Abt-Letterer-Siwe.
Micosis pulmonares,
Neumonia a neumocystis.
Cardiopatia.

Linfangitis carcinomatosa.
Leucemia linfatica o mieloide.
Sifilis.

Tesaurismuosis,

Daiio debide a irvadiacion.
(Mras.

Fig. 1. Primeros sintomas de la enfermedad en 14 ninos
con el sindrome de Homman-Rich
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Bronquitis o . . - . . - -

Bronquiolitis

La radiologia es tipica en las fases
iltimas.  Ambos campos pulmonares
pueden ser afectados simétricamente o
hien el proceso predomina en un solo
lado.

los pu]mbnh— no fucron afectados si-
métricamente  en  nucstrog  pacientes.
siendo mas frecuentes sombras nodula-
res y trabeculares junto a sombras car-
diaca v mediastinica ensanchadas (Fi-
sura 21,

Los hallazgos radiolégicos pueden pa-
iecerse a los de otros procesos:

Tuberculosis.

Sarcoide de Boeck.

Neumoconiosis.

Hemosiderosis pulmonar idiopatica.

234

Los examenes de luboratorio pueden
revelar ligera poliglobulia, nivel eleva-
do de gamma-globulinas, titules eleva.
dos de antigenos antiornitesis, rickett-
siosis e influenza.

Los resultados de los exdmenes fun-
cionales en nuestros nifios afectos e
discutiran en otra comunicacion.

La etiologia zsigue ignorada.
Algunas de las opiniones actuales son
principalmente:
Antecedentes de neumeonia viral ati-
pica.
Virug con afinidad especifica para ¢l
tejido pulmonar. -

Sarampion, pertussis, rickettsiosis.
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Newmonitis por fiebre réumiatica.

Hipersensibilidad 2 sulfonamidas ¥
antibidticos.

Irritantes quimicos.

Daiio por radium.

Enfermedades colagenas.

Respuesta especifica del tejido pul-
monar al dafo.

Défieit de fibrinolisis.

Tuberculosis.

Predisposicion heredada,

Base genética.

Desde el afip 1953 tuvimos en nuestra
elinica mas de 1,100 nifios en observa-
cion con enfermedades respiratorias a
repeticién o cronicas. De ellos, 14 pre-
sentaron fibrosis intersticial difuosa.

La mejoria de la condicidn general
asi como un mejor prondstico se obtu-
vieron mediante el empleo prolongado
de corticoides.

De los 14 ninos tratades en nuestra
clinica, 13 lo fueron con prednisona ¥

4 fallecieron. La muerte ocurrié a las
edades de 9, 11. 12 v 16 aios respecti-
vamente,

Dos de ellos nos fucron remitidos con
el diagnéstico de cardiopatia congénita
con un cuadro clinico completamente
desarrollado y sintomas presentes duran-
te varios afios. Una nifia nos fue envia-
da por sospecha de sarcoidosiz mientraz
los hallazgos clinicos v funcionales fus-
ron tipicos de fibrosis ¥ se confirmaron
por biopsia. El tratamiento con predni-
sona condujo a mejoria a largo plazo
pero no pudo evitar la ulterior progre-
sion. La muchacha, que murio a lo-
9 aios de edad, tuvo atagues repetidos
de disnea después de una neumonia a
los 6 afios. Pérdida de peso v aumento
de la disnea aparecieron en ¢l eurso ul-
terior de la enfermedad. Fallecié en
breve tiempo con gran deterioro de su
condicion elinica. Loz hallazgos de au.
topsia fueron tipicos en los 4 casos.

Durante los afios 1962 a 1963 pusi
mos en prictica un detallade cuestiona-

Fig. 2. Survey de algunes hallazgos radieldgicos

e nuestros pacientes

Cuadro radiolégico 1 2 3 4

v

-
=8
=
=

W 1+ 124 134 M+

Campremise de ambos
pulmones en toda .
su extansién

Compromise no
uniferme de ambes . . .
pulmenes

Sombras nodulares . .

Sombras trabeculares
peribronguiales

Aumente de frea car-
diaca y mediartine

-
L]

Aumento de la friquea
s bronquie principal

Meumotérax espentinec
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vio de investigacion en todas las salas
de pediatria de los hospitales compren-
diendo las enfermedades pulmonares a
recaidas v erdnicas, azi como en los de-
partamentos de autopsias.  Obtuvimos
reportez de mas de 100 nifios que habian
estado en tratamiento por fibrosis pul-
monar intersticial erénica. 27 fueron
comprohados histolégicamente por ne-
cropsia o por hiopsia de prucha. Del
resto, los diagnosticoz eran  altamente
sugestivoz en 15 y probablez en otros.

2346

En conclusion podemos decir que aun
cuando la fibrozis pulmonar difusa ne
ez una enfermedad frecuente, es un se-
rio problema con respecto a su grave.
dad, evelucién crénica y capacidad de
impedimento fisico. Es por ello que
se justifica ulterior investigacidn, espe-
cialmente de las fases precoces.

Ficha hibliografica: Houstek, [f.: To.
date problems of diffuse interstitial fi-
brosis of the lungs. Ceskoslovenska Pe-
diatrie: 20: 362, 1965.
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